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Özet
Akrokeratoelastoidozis (AKE) el ve ayaklar›n kenarlar›nda küçük, sert, sar› papüllerle karakterize nadir görülen bir papuler 
palmoplantar keratozdur. Hastal›¤›n hem otozomal dominant hem de sporadik formlar› bildirilmiﬂtir. Histolojik bulgular›
aras›nda hiperkeratoz, akantoz ve dermiste elastik liflerde belirgin azalma yer al›r. Günümüze kadar AKE’in küratif tedavisi
bildirilmemiﬂtir. Bu makalede AKE tan›s› alan 15 yaﬂ›nda sporadik bir k›z olgu sunulmakta ve ay›r›c› tan› gözden geçirilmektedir.
(Türkderm 2010; 44: 229-31)
Anahtar Kelimeler: Akrokeratoelastoidozis, genodermatoz, palmoplantar
Summary
Acrokeratoelastoidosis (AKE) is a rare papular palmoplantar keratosis characterized by small, firm, yellow papules distributed
on the margins of the hands and feet. Both autosomal dominant and sporadic forms of the disease have been reported.
Histologic findings consist of hyperkeratosis, acanthosis and marked decrease in dermal elastic fibers. No curative treatment
of AKE has been reported to date. In this article, we present a sporadic case of a 15-year-old female patient diagnosed with
AKE and discuss the differential diagnosis. (Turkderm 2010; 44: 229-31)
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Giriﬂ
Akrokeratoelastoidozis (AKE), nadir görülen bir marjinal
papuler akrokeratodermad›r. ‹lk kez 1953’de Breziyal›
dermatolog Oswaldo Costa taraf›ndan tan›mlanm›ﬂt›r
1.
El ve ayaklar›n iç ve d›ﬂ yüzeyinin deri bileﬂke hatt›nda,
avuç içi ve ayak taban›n›n özellikle tenar ve hipotenar
k›s›mlar›nda küçük, sert, parlak, sar›, düz bazen göbekli
ve/veya hiperkeratotik papüller ile seyreder. Ayr›ca
eklem üzerleri (interfalangial ve metakarpafalangial
eklemler), t›rnak k›vr›m›, diz, bacak ön yüzü, ayak bile¤i
ve dorsumu, el bile¤i ve dorsumu etkilenebilir. Papüller
birleﬂerek plak oluﬂturabilir. Lezyonlar genellikle asemp-
tomatiktir fakat hiperhidroz eﬂlik edebilmektedir
2-5.
Ailesel olgularda otozomal dominant kal›t›m görülmek-
le birlikte sporadik olgular daha s›k bildirilmektedir
6.   
AKE, ‹ngilizce ve Türkçe literatürde oldukça az say›da
rapor edilmiﬂtir. Biz de, klinik ve histopatolojik olarak
AKE özellikleri gösteren sporadik olguyu  nadir bir
antite olmas› nedeniyle sunuyoruz. 
Olgu 
On beﬂ yaﬂ›ndaki k›z çocuk olgu, el ve ayaklar›nda
zamanla say›ca ve boyut olarak art›ﬂ gösteren lezyon-
larla klini¤imize baﬂvurdu. Lezyonlar ilk defa 5
yaﬂ›ndayken  ayak taban› ve avuç içinde baﬂlam›ﬂ ve
arada a¤r›ya neden oluyormuﬂ. Hiperhidroz, yo¤un
güneﬂ maruziyeti veya travma öyküsü olmayan hasta
daha önce herhangi bir tedavi almam›ﬂt›. Ailesinde
benzer lezyonlar› olan hiç kimse yoktu. Dermatolojik
muayenesinde, avuç içinde, el dorsumunda özellikle
metakarpafalangial ve interfalangial eklem üzerlerinde,
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www.turkderm.org.tr4. ve 5. el parmaklar›n›n t›rnak k›vr›mlar›nda, ayak taban›nda,
dorsumunda, d›ﬂ lateralinde ve 4. ayak parma¤› lateralinde sar›
renkli, parlak, sert, hiperkeratotik çok say›da papül izlendi 
(Resim 1,2). Papüller ayak taban› ve d›ﬂ lateral k›sm›nda birﬂerek
plak oluﬂturuyordu. T›rnaklar normal görünümdeydi. Al›nan 
deri biyopsi örne¤inin histopatolojik incelenmesinde, yo¤un 
hiperkeratoz, hipergranüloz ve  akantoz saptand› (Resim 3). Elas-
tik doku boyamada (Van Gieson boyas›) dermiste elastik lif kayb›
gözlendi (Resim 4). Bu klinik ve histopatolojik bulgularla AKE 
tan›s› konuldu. Tedavide  topikal tretinoin %0,05 ile %10 salisilik
asit ve üre kombinasyonu baﬂland›. Bir ayl›k tedavi sonunda 
lezyonlarda gerileme izlenmedi. 
Tart›ﬂma  
Günümüzde AKE nadir görülen, muhtemelen kromozom 2 ile
ba¤lant›s› olan, otozomal dominat geçiﬂ gösteren genodermatoz
olarak bilinmektedir. Fakat literatürde sporadik olgular daha s›k
bildirilmiﬂtir. Her ›rkta ve cinste görülebilmektedir. Genellikle
erken çocukluk veya adolesan dönemde baﬂlamaktad›r fakat
eriﬂkin dönemde de baﬂlayabilir
7,8. Hastam›z lezyonlar›n ilk kez
çocukluk döneminde görüldü¤ü sporadik olgudur. 
AKE’de sert, parlak, sar›, 2-4 mm boyutunda, çok say›da hiper-
keratotik bazen göbekli papüller izlenir. Lezyonlar el, ayak,
parmaklar›n lateral k›s›mlar›nda, avuç içi, ayak taban›nda,
eklem üzerlerinde ve t›rnak k›vr›m›nda görülmektedir. T›rnak
tutulumu bildirilmemiﬂtir. Avuç içinde soliter olarak saptanan
papüller ayak taban›nda plak oluﬂtururlar. Papüller genelikle
asemptomatik ve simetriktir fakat bazen a¤r› ve hiperhidroz
eﬂlik edebilir, unilateral ve lineer da¤›l›m görülebilir. AKE zaman
içersinde yavaﬂ progresyon gösterirken hamilelik döneminde
h›zl› ilerleme olabilir
1,7,9. Olgumuzda a¤r›ya neden olan, zaman-
la say›lar›nda ve boyutlar›nda art›ﬂ olan el içi ve dorsumunda,
ayak taban› ve dorsumunda, elde eklem üzerlerinde ve t›rnak
k›vr›m›nda papülleri gözlemledik. Ayak taban›nda papüllerin
plak oluﬂturdu¤unu izledik. T›rnak tutulumu ve hiperhidroz
saptamad›k.  
AKE‘in etyopatogenezi net olarak bilinmemektedir. Histo-
patolojik çal›ﬂmalarda elastik liflerde azalma oldu¤u göste-
rilmiﬂtir. Elastik doku hasar›n›n dermise s›n›rl› oldu¤u düﬂü-
nülmektedir. Bununla birlikte Fiallo ve arkadaﬂlar›, bir olgu-
da histopatolojik olarak normal görünümlü deride de elastik 
doku defekti oldu¤unu göstermiﬂlerdir. Bu bulgu AKE’de 
generalize elastik doku hasar› oldu¤unu düﬂündürmekle 
beraber hastal›¤›n neden akral bölgelerde predispoze oldu-
¤u bilinmemektedir. Ayr›ca ultrastrüktürel çal›ﬂmalar, elastik
liflerde azalman›n liflerde parçalanmadan ziyade liflerin sen-
tezinde yetersizlik sonucu meydana geldi¤ini göstermiﬂtir
1,8,10.
Yoshinaga ve arkadaﬂlar› lokalize nodüler ve sistemik sklero-
derma ile eﬂ zamanl› olarak görülen AKE bildirmiﬂler ve AKE
ile nodüler skleroderma etyolojisinin iliﬂkili olabilece¤ini ileri
sürmüﬂlerdir
7,11.  
Primer elastik doku bozuklu¤u oldu¤u düﬂünülen bu durumun
histopatolojisinde, hiperkeratoz, akantoz, granüler tabakada
art›ﬂ ve dermiste elastik liflerde azalma veya kaybolma izlen-
mektedir. Dermal kollajende de¤iﬂiklik, dermiste kalsifikasyon
ve inflamasyon bulunmamaktad›r
2,5. Olgumuzda yo¤un hiper-
keratoz, akantoz, hipergranüloz ile birlikte Van Gieson boya-
mada dermiste elastik liflerde kaybolma görülmesi tan› konul-
mas›n› sa¤lam›ﬂt›r.                      
AKE, palmoplantar marjinal papular keratoderma grubuna da-
hil olmas› nedeniyle gruptaki di¤er bozukluklarla ay›r›c› tan›ya
girmektedir. Fokal akral hiperkeratoz (FAH), lezyonlar›n baﬂla-
ma yaﬂ›, klinik bulgular› ve etyopatogenezinin bilinmemesi
yönleriyle AKE’e benzemektedir. Ay›r›m›nda, histopatolojisinde
sadece fokal hiperkeratoz ve akantoz izlenmesi, dermisteki
elastik liflerin sa¤lam olmas› anahtar bulgudur
3,9,12. Ellerin deje-
neratif kollajenöz plaklar› (EDKP), beyaz ›rkta, orta yaﬂ ve yaﬂl›
kiﬂilerde görülmesi, genetik faktörlerin yan›s›ra  uzun süreli
travma, bas›nç ve güneﬂ maruziyetinin etyolojide suçlanmas›,
genellikle asemptomatik, sar› keratotik papüllerin el baﬂpar-
mak ve iﬂaret parma¤›nda izlenmesi, histopatolojisinde dermis-
te hem kollajen ve hem de elastik liflerde dejenerasyon saptan-
mas› ile AKE’den ay›rt edilir
3,6. Ellerin keratoelastoidozis marji-
nalisi, beyaz ›rkta ileri yaﬂta görülmesi, klinik ve histopatolojik
bulgularla EDKP’›na benzer. Etyolojisinde uzun süreli güneﬂ
maruziyetinin yan›s›ra ellerle yo¤un iﬂ görmenin suçlanmas›,
histopatolojisinde belirgin solar elastoz izlenmesi, ›rk ay›r›m› ol-
mas› ve ileri yaﬂta görülmesi özellikleri ile AKE’den ayr›l›r
2,3,13.
Mozaik akral keratozis’te mozaik veya yap-boz paterni göste-
ren keratotik papüllerin olmas› ve histopatolojisinde hipergra-
nuloz olmamas›, elastik liflerin sa¤lam olmas› AKE’ten farkl›l›k
gösteren bulgulard›r
3. Yine punktat tip palmoplantar kerato-
derman›n, papulotranslüsen akrokeratoderman›n histolojisin-
de elastik liflerin sa¤lam olmas› AKE’den farkl› olmalar›na 
neden olur
1,6. Akrokeratozis verrüsiformis, otozomal dominant
heredite göstermesi, sporadik olgular›n da bildirilmesi, çocuk-
luk döneminde baﬂlamas›, s›kl›kla el ve ayak dorsumunda çok
say›da verrüköz papüllerin izlenmesi nedeniyle AKE ile ay›r›c›
tan›da yer alan, nadir görülen lokalize keratinizasyon bozuklu-
¤udur. Histopatolojisinde hiperkeratoz ve akantozla birlikte
papillomatoz, diskeratoz, epidermiste “kilise-kulesi” olarak 
adland›r›lan sivri ç›k›nt›lar›n da saptanmas› farkl›l›k yarat›r
14.   
Palmar, plantar ksantomlar, porokeratoz ve verruka plana da
AKE’nin klinik ay›r›c› tan›s›nda yer almaktad›r. Bu durumlar›n hiç-
birinin histolojisinde dermiste elastik liflerde de¤iﬂiklik izlenmez.
Ksantomalarda, vakuole (köpüksü) makrofajlar›n varl›¤› karakte-
ristiktir. Porokeratozda, kornoid lamella görülmesi anahtar bul-
gudur. Verruka planada, nukleus etraf›nda vakuoller ve kerato-
hiyalin granüller içeren koilositik hücreler saptan›r
13.  
AKE’in histopatolojik ay›r›c› tan›s›nda papuler elastoreksis (PE)
ve mid-dermal elastolizis (MDE) de yer almaktad›r. PE, oldukça
nadir izlenen multipl elastik doku nevus formu oldu¤u düﬂünü-
lür. Deri bulgusu olarak genellikle gövdede simetrik da¤›l›m
gösteren, asemptomatik, da¤›n›k olarak yerleﬂen, çok say›da
beyaz papüller saptan›r. Papüller plak oluﬂturmaz. Histopatolo-
jisinde, dermiste elastik liflerde azalma ve parçalanma tespit
edilir
15. MDE, genellikle orta yaﬂ bayanlar› etkileyen, s›k 
görülmeyen elastik doku bozuklu¤udur. Klinik olarak gövdede
ve ekstremite proksimalinde simetrik da¤›l›m gösteren, iyi s›n›r-
l› ince k›r›ﬂ›kl›klar ve ayr› ayr› yerleﬂim gösteren perifoliküler
pvakaller yer al›r. Histolojisinde, sadece orta dermiste gözlenen
elastik lif kayb› saptan›r
16.
Olgumuzda AKE’in çocukluk yaﬂta baﬂlamas›, a¤r› semptomu
veren sar› renkteki hiperkeratotik papüllerin el d›ﬂ›nda ayak-
ta da izlenmesi, gövde veya ekstremite prosimalinde tutulum
olmamas›,  travma ve güneﬂ maruziyeti, yo¤un el ile iﬂ yapma
öyküsü yoklu¤u, histolojide  dermiste elastik liflerde azalma
görülmesi, papillomatoz, diskeratoz, kilise-kulesi epidermal
sivrileﬂme, vakuole makrofaj, kornoid lamella ve koilositik
hücrelerin izlenmemesi ile ay›r›c› tan›da yer alan durumlar
ekarte edilmiﬂtir.
Günümüzde AKE’in küratif tedavisi bildirilmemiﬂtir. Kortikoste-
roidler, salisilik asit, tretinoin, sistemik immünsupresifler (pred-
nizon, metotreksat), kriyoterapi ve erbium: YAG laser tedavisi
ile kür elde edilememiﬂtir
17. Biz de salisik asit, üre ve tretinoin
kombinasyonu uygulad›¤›m›z olgumuzda baﬂar› sa¤layamad›k. 
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¤inin ve etkili tedavisinin tespit edilmesinin bildirilen olgu
say›s›n›n artmas› ile mümkün olabilece¤ini düﬂünmekteyiz. 
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Resim 1. Ayak dorsumunda çok say›da, sert, oval, parlak sar›
papüller
Resim 2. El dorsumunda özellikle interfalangial ve
metakarpafalangial eklem üzerinde yo¤unlaﬂm›ﬂ sar› papüller
Resim 3. Yo¤un hiperkeratoz, hipergranuloz ve akantoz, 
HE x100
Resim 4. Dermisteki elastik lif kayb›, Van Gieson boyas› x400